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Sarkomerik Hipertrofik Kardiyomiyopatide Ani
Kardiyak Olim Prediktérleri: Girisimsel Tedavi
Oncesinde ve Sonrasinda Ileri Goriintiileme
Metotlarinin Kullanimi

Sarkomerik Hipertrofik Kardiyomiyopatide Ani Kardiyak Olim Prediktorleri

Hipertrofik kardiyomiyopati (HKM), sol ventrik{il miyokardinda anormal ve asimetrik hipertrofi ile
karakterize, otozomal dominant kalitilan genetik bir hastaliktir.2’ Genel toplumda prevalansinin
1/500 ile 1/200 arasinda oldugu tahmin edilmektedir.’®® Genetik testler neticesinde HKM'li hasta-
larin yaklasik %40-60'Inda patojenik tek gen varyantlar tespit edilmistir. Bu varyantlarin gok blyUk
bir kismi ise sarkomerik protein genlerinde yer almaktadir. En sik olarak etkilenen sarkomerik protein
genleri; beta-kardiyak miyozin (MYH7) ve kardiyak miyozin baglayici protein C'dir (MYBPC3). Daha
nadir olarak ise kardiyak troponin T (TNNT2), kardiyak troponin | (TNNI3), alfa-tropomiyozin (TPM1),
kardiyak alfa-aktin (ACTCT7), miyozin hafif zincir 2 (MYL2) ve miyozin hafif zincir 3 (MYL3) gen
mutasyonlari izlenebilir.21821°

HKM, geng bireylerde ve atletlerde ani kardiyak élimiin (AKO) baslica sebeplerindendir. HKM'li yetis-
kin bireylerde yiluk AKO insidansi yaklasik %1 civarindadir. Bu nedenle, AKO ile iliskili risk faktorlerinin
belirlenmesi ve ylksek riskli hastalarin saptanmasi blylk dnem tasimaktadir.220.221

Bu amag dogrultusunda, 2011 yiinda Amerikan Kalp Cemiyeti (AHA) tarafindan, HKM'li hastalarda
implante edilebilir kardiyoverter defibrilat6r (ICD) implantasyonu kararini belirleyebilmek adina bir
AKO risk hesaplama modeli gelistirildi. Bu hesaplama modelinin bilesenleri arasinda; ailede AKO
OykUsU, yakin zamanda agiklanamayan senkop 6ykUsU, non-sustained ventrikuler tasikardi (NSVT),
egzersiz sirasinda anormal kan basinci yaniti ve maksimum sol ventrikll duvar kalinligi yer almaktayd.
2014 yiinda ise benzer bir risk hesaplama araci, Avrupa Kardiyoloji Cemiyeti (ESC) tarafindan yayim-
lanmis olup; yas, sol atriyum capi ve sol ventrikdl ¢ikis yolu obstriksiyonu gibi parametreler modele
ilave edilmistir.?22223

Son olarak 2020 yilinda yayimlanan AHA kilavuzunda, sol ventrikdl sistolik disfonksiyonu, sol vent-
rikGler apikal anevrizma varligi ve kardiyak manyetik rezonans gorintilemede (MRG) yaygin geg
gadolinyum tutulumu (LGE), HKM'li hastalarda AKO icin yliksek risk belirtecleri olarak tanimlan-
mistir.'83

Sol Ventrikiil Sistolik Disfonksiyonu

HKM'de sol ventrikuil sistolik fonksiyonu siklikla hiperdinamiktir. Ote yandan, difiiz miyokardiyal fibro-
zisin sonucu olarak son donem hastalarda sol ventrikdlin sistolik fonksiyonu bozulabilir. Sol ventri-
kUl sistolik disfonksiyonu, transtorasik ekokardiyografide (TTE) ejeksiyon fraksiyonunun (EF) %50'nin
altinda olmasi seklinde tanimlanir ve hastalarin yaklasik %9'unda meydana geldigi dustnilmekte-
dir.?2* HKM'de sol ventrikdl sistolik disfonksiyonu gelisenlerde prognoz oldukga kotudur. Bu hastalar
AKO ve malign ventrikdler aritmiler agisindan yiiksek risk altindadir. Giincel AHA kilavuzu, bu hasta
grubunda sinif 2a endikasyonla ICD implantasyonunu énermektedir.'83

Bazi durumlarda ise EF korunmasina ragmen longitudinal kontraktil fonksiyonda subklinik bozulmalar
olabilir. Bu durum, doku Doppler gorintileme (TDI) ile sistolik antler velositelerin, strain ve strain
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hizi 6lgUmlerinin yapilmasi ile ortaya konulabilir. Lee ve ark.'nin
2024 yiinda yaptiklan bir calismada, kilavuzlarin ortaya koydugu
geleneksel AKO risk modellerine sol ventrikiil global longitudi-
nal strain (LV-GLS) degerinin ilave edilmesinin, risk modellerinin
prognostik degerini artirdigi ve LV-GLS degerinin artmis AKO riski
icin bagimsiz bir belirteg oldugu gosterilmistir.22>

Sol Ventrikiiler Apikal Anevrizma

Sol ventrikller apikal anevrizma, HKM'li hastalarin yaklasik
%2-5'inde mevcuttur.??® HKM'de ortaya ¢ikabilen mid-vent-
rikller obstrlksiyon sonucu olusan ylksek sistolik intrakaviter
basing ve distk atim hacmine bagli bozulan diyastolik perfliz-
yon neticesinde meydana gelen miyokart hasari neticesinde
olustugu distnulmektedir. Her ne kadar tanida kullanilan ilk
aracg ekokardiyografi olsa da, kiiclk anevrizmalarin tanisinda TTE
her zaman gUvenilir olmayabilir. Tanida altin standart gortntd-
leme ydntemi ise kardiyak MRG'dir. Ote yandan, kontrast ajan-
larin kullanimi, TTE'nin sensitivitesini artirmaktadir.

HKM'li hastalarda sol ventrikller apikal anevrizmna varligi, artmis
AKO ve malign ventrikller aritmi riski ile iliskilidir. 2020 yilinda
yayimlanan AHA kilavuzunda; boyuttan badimsiz olarak sol
ventrikliler apikal anevrizma varligi, AKO acisindan major risk
faktorl olarak belirtilmistir. 183

Sol Atriyum Boyutu

HKM'de sol atriyal dilatasyonun baslica sebepleri; artmis sol
ventrikll dolum basinci, mitral yetersizlik ve sarkomerik genler
kokenli gelistigi dUstnllen intrensek atriyal miyopatidir.227:22
HKM'de sol atriyal dilatasyon artmis mortalite riski ile iliskilidir
(Sekil 45). HKM'li 1491 hastada yapilan bir galismaya goére; sol
atriyum anteroposterior gapinin > 48 mm olmasi, HKM'de artmis
kardiyovaskuler mortalitenin bagimsiz bir gdéstergesidir. Benzer
sekilde, sol atriyum hacmi de olumsuz kardiyovaskuler olayla-
rn bagimsiz bir belirteci olarak saptanmistir.??® Gerek sol atriyum
dilatasyonu gerekse bozulmus sol atriyum rezervuar fonksiyonu,
HKM'de artmis AKO ve malign ventrikller aritmi riski ile iliskili-
dir.2° MRG ile kiyaslandiginda TTE ile 6lculen sol atriyum hacmi,
oldugundan daha klgik bulunabilmektedir. Sol atriyum hacmi-
nin dlcimUnde altin standart; kardiyak MRG'dir.?3
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Miyokardiyal Fibrozis

Kardiyak MRG'de LGE, miyokardiyal fibrozise isaret etmektedir.
HKM'li hastalarin %50'sinden fazlasinda, hipertrofik segment-
lerde LGE izlenmektedir. HKM'de LGE miktari ile AKO arasinda
kuvvetli bir iliski s0z konusudur. LGE'nin sol ventrikl ktlesinin
> %15'ini olusturmasi, AKO riskinde iki kat artis ile karakterizedir.
Ozellikle geleneksel risk modelleri ile AKO acisindan dUstik-orta
riskli olarak degerlendirilen hastalarin yeniden siniflandirnlmasinda
miyokardiyal fibrozis degerlendirmesi 6énemli role sahiptir.232

Sol Ventrikil Cikis Yolu Obstriiksiyonu (LVOTO)

HKM'li hastalarin yaklasik 2/3'inde istirahatte veya provokasyon
ile LVOTO meydana gelmektedir.”® LVOTO; 6n yUk, ard ylk ve sol
ventrikdl kontraktilitesinden etkilenen dinamik bir parametredir.
LVOTO tanisi, TTE'de M-mod, renkli Doppler, kesintili dalga (PW)
Doppler ve strekli dalga (CW) Doppler ile, apikal 3-bosluk veya
5-bosluk gériintlilerden konulabilir (Sekil 46). Yetiskin HKM has-
talarinda LVOTO varligi, artris AKO riski ile iliskilidir. Ote yandan
30 mmHg'nin Uzerindeki degerlerde riskte daha fazla artis mey-
dana gelmemektedir.'

-4 3 =2 =11 50 mm/s -0 HR

Sekil46. (A) Solventrikilcikis yolu obstriiksiyonunun renkli Dopplerile degerlendirilmesi, (B) PW ve CW Dopplerile degerlendirilmesi.
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Girisimsel Tedavi Oncesinde ve Sonrasinda ileri Gériintiileme
Metotlarinin Kullanimi

Sarkomerik HKM'de LVOTO prognostik 6neme sahip olup isti-
rahat ve/veya provokasyonla sol ventrikll gikis yolunda = 50
mmHg gradiyent varliginda semptomatik hastalarda oncelikle
beta bloker tedavi 6nerilmektedir.’® Semptomlarin devami ya
da beta bloker intolerans ya da kontrendikasyonu olan hasta-
larda diltiazem veya verapamil tedavisi verilebilir. Bu tedaviler
altinda semptomlari devam eden hastalarda disopiramid sinif
bir endikasyonla énerilmekle birlikte 2023 ESC Kardiyomiyopati
Kilavuzunda Mavacamten tedavisi sinif lla endikasyonla yerini
almistir.”

Medikal tedavi altinda semptomlar devam eden New York Kalp
Cemiyeti (NYHA) sinif II-1V semptomatik olan sol ventrik{l gikis
yolu gradiyenti = 50 mmHg olan hastalarda da septal azaltma
tedavileri sinif | endikasyonla oénerilmektedir. Bununla birlikte
hafif semptomatik (NYHA sinif II) olan istirahat veya provokasyon
ile LVOTO = 50 mmHg olan hastalarda; orta-ciddi sol atriyum
dilatasyonu, sistolik anteriyor harekete bagli orta-ciddi mitral
yetersizligi (MY), sol atriyum dilatasyonuna bagli atriyal fibri-
lasyon gelismesi veya pulmoner hipertansiyon gelismesi duru-
munda tecribeli merkezlerde septal azaltma islemi uygulanmasi
Onerilmektedir. Septal azaltma islemleri; cerrahi olarak septal
miyektomi islemi ya da alkol septal ablasyon islemleridir.'83233 Bu
islemlerin yani sira alkol yerine septal arterin koil gibi cihazlarla
kapatilmasi veya endokaviter/intramuskuller ablasyon islemleri
kdcUk olgu serilerinde g0sterilse de alkol septal ablasyon ve cer-
rahi miyektomi ile karsilastirmali calismalari ve guvenlik calis-

Sekil 47. Sol ventrikil ¢ikis yolunda 102 mmHg gradient élclilen hastanin transtorasik ekokardiyografi goriinttleri. Kirmizi ok Mitral
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malar olmadigindan kilavuzlarda Onerilen islemler; alkol septal
ablasyon ve cerrahi miyektomidir.!-234.23>

Bu iki islemin seciminde, intraoperatif ve postoperatif degerlen-
dirilmesinde gortntlleme yéntemleri dnem arz etmektedir. Asa-
gida alkol septal ablasyon veya septal miyektomi uygunlugunu
degerlendirmek icin preoperatif donemde kullanilan gortntl-
leme yontemleri ile intraoperatif ve postoperatif donemdeki
multimodaliter gériintileme yontemleri anlatitmaktadir.

Transtorasik Ekokardiyografi

Girisimsel islemler icin sol ventrikul cikis yolu (LVOT) gradiyen-
tinin 6lgtmunde en sik kullanilan yéntem transtorasik ekokar-
diyografidir (TTE). istirahat veya provokasyon (valsalva, ayaga
kaldirmak) ile 6lctilen LVOT gradiyentinin = 50 mmHg oldugu
semptomatik (NYHA IlI-1V) hastalarda medikal tedavi gerekliligi
mevcuttur. Maksimal medikal tedaviye refrakter ve/veya tolere
edemeyen hastalarda girisimsel islemler uygulanmaktadir. TTE
ile interventrikller septum (IVS) kalinugi, midventrikller veya
apikal hipertrofi ve obstriksiyon varligi degerlendirilebilmekte-
dir. Miyokart kalinliginin end-diyastolde ve parasternal kisa aks
gortintiden olgtlmesi dnerilmektedir.’ GOrlintinin suboptimal
oldugu durumlarda 6zellikle apikal hipertrofinin tayininde kont-
rast ekokardiyografi yardimci olabilmektedir.23¢

Ayni sekilde TTE preoperatif donemde cerrahi miyektomi ve alkol
septal ablasyon kararini vermede detayli bilgi veren ilk basamak ve
cogunlukla kullanitan gortintileme yontemidir. IVS bazali disinda
TTE ile belirlenen orta ve apikal bolge hipertrofisi variginda ya da
papiller kasin midventrikuler bolgede obstriksiyona sebep olmasi

*
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anterior leafletin sistolde 6ne hareketi. (A) IVS 2,1 cm parasternal kisa aks gériintiiden dl¢iimi. (B) Ciddi santral mitral yetersizligi.
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1.90 m/s
14.45 mmHg

-

Sekil 48. Santral ciddi Mitral yetersizligi olan hastanin septal miyektomi ve mitral kapak replasmani (MVR) sonrasi postoperative
transtorasik ekokardiyografi gériintiileri. (A) Kirmizi ok MVR. (B) Parasternal kisa aks IVS 0,7 cm 6l¢iilmistir. (C) Iki kirmizi ok
sol ventrilikl cikis yolunda tirbiilansin kayboldugu gosterilmistir. (D) Sol ventrikul cikis yolunda gradientin olmadigi gosterilmistir.

durumlarinda oncelikli girisimsel tedavi cerrahi septal miyektomi
islemi olmalidir.

LVOTO'nun sistolde anteriyor mitral kapak leafletinin anteriyora
yonelmesine ve IVS'ye dokunmasina (SAM) yol acabilmektedir.
Bu durum daha 6nceleri venturi etkisi ile agiklansa da, mitral
kapak aparatinin LVOT'taki akim ile sGpurdlmesi ve 1VSye dogru
itilmesi baslica mekanizmay! olusturmaktadir.3” Sistol sirasinda
anteriyor leafletin anteriyora yonelimi koaptasyonu bozup MY'ye
yol agmaktadir. SAM'a bagli MY tipik olarak posteriyor ya da late-
ral yonelimli olup orta geg sistolde gorulidr. Bu durumda miyek-
tomi ya da alkol septal ablasyon MY'yi de tedavi edecektir. Ek
olarak mitral aparat igin cerrahi midahale gerekmemektedir.’*®

HKM siklikla mitral kapak ve subvalviler aparat anomalileri ile
birliktelik gostermektedir. Anormal yerlesimli papiller kas, uzun
leafletler, papiller kasin anteriyora yer degistirmesi, mitral kapak
prolapsusu ve korda ripturd HKM ile birlikte gortlebilen primer
mitral kapak hastaliklar olup santral ve anteriyor yonelimli MY
varliginda bu anomalilerin mutlaka detayli sekilde degerlendiril-
mesi gerekmektedir.’-238

Primer kapak hastaligi siphesi olup net olarak TTE ile degerlen-
dirme yapilamayan hastalarda mutlaka transozefageal ekokardi-
yografi (TOE) ya da kardiyak MRG ile mitral kapak ve aparatinin
degerlendirilmesi girisimsel islem karar 0ncesi 6nem arz etmek-
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tedir.’®723 Primer kapak hastaligi varlgi tek basina dispne sebebi
olabilmektedir. LVOTO = 50 mmHg olan hastalarda primer mitral
kapak ve aparatina bagli anomali sonucu gelismis orta-ciddi MY
varliginda septal azaltma islemi cerrahi miyektomi ve buna ek
olarak mitral kapak onarim veya replasmani olacagindan mitral
kapagin TTE ile degerlendirilemedigi durumlarda ileri gordntl-
leme yontemlerinden yararlanilmalidir (Sekil 47). TTE ile sol atri-
yum dilatasyonunun gosterilmesi énemli bir prognostik gosterge
olup baslica sebebi artmis sol ventrikdl dolus basinci ve SAM'a
bagli gelisen MY olarak gosterilmektedir.

TTE, septal azaltma islemleri sonrasi LVOTO'yu degerlendirmek
icin ve takipte ilk sirada kullanilan gorintlleme yontemidir Ayni
zamanda gelisebilecek komplikasyonlar da (ventrikiiler septal
defekt, aort yetersizligi) TTE ile belirlenebilmektedir.

LVOTO HKM'de sol ventrikul sistolik ve diyastolik disfonksiyonu-
nun ana sebebi olup, islem sonrasi TTE ile sol ventrikUl sistolik
ve diyastolik fonksiyonlarinin degerlendirilmesi; islem basarisini
degerlendirmek igin ve prognostik agidan 6nem tasimaktadir
(Sekil 48).

Transdzefageal Ekokardiyografi

TOE septal azaltma tedavisine karar verme asamasinda énemli
role sahip bir gérintileme yontemidir. Ozellikle subvalviiler
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membran gibi KMP ile karisabilecek durumlarin tayini ve ekar-
tasyonunda ayni sekilde TTE ile mitral kapagin primer hastalgi
stiphesinde TOE mutlaka yapilmalidir. intraprosedurel ddnemde
TOE septal miyektomi sirasinda gelisebilecek komplikasyonlari
degerlendirmede (aort yetersizligi, ventrikller septal defekt)
ve cerraha yol gostermek amaciyla kullanilmalidir. Ayni sekilde
alkol septal ablasyon sirasinda uygun septal dali bulurken veri-
len kontrast ya da ajite salinin gorintllenmesi ve operatére yol
gbstermesi agisindan TOE mutlaka islem sirasinda yapilmalidir.
La Canna ve ark.'min yaptiklan bir calismada (¢ boyutlu TOE'nin
gtivenli olarak hedefi belirlemede etkin oldugu ve uzun dénem
basarinin ylksek oldugu gosterilmistir.4® Yukarida da belirtildigi
lizere septal azaltma islemleri sirasinda TOE; islemin standart bir
pargasi olmaldir.

islem sirasinda LVOTO'da azalmanin degerlendirilmesi ve ayni
zamanda MY'nin derecesinin belirlenmesinde TOE yol gosterici
olmaktadir. Primer mitral kapak anomalilerinde onarim veya rep-
lasman sirasinda da kapagin degerlendirilmesinde onemli role
sahiptir. Alkol septal ablasyonu sirasinda basari sansini artirdigi
gibi infarkt alaninin daha kiglk ve kalp blogu gibi komplikasyon-
larin daha az olmasini saglamaktadir. LVOTO'da azalma genelde
islem sirasinda gozlemlense de septal skar oturmasi zaman ala-
bilmektedir (genelde (¢ ayda skar yerlesmektedir). Bu nedenle
takiplerde TTE ile LVOTO'da azalmanin degerlendirilmesi Onerilir.
Ayni sekilde LVOTO'nun tekrarlama olasiligr oldugundan kontrol
TTE ile LVOT gradiyent 6lcimU Onerilmektedir.'®3
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TOE ciddi MY'si olup da cerrahiye gidemeyen hastalarda uygula-
nacak perkUtan islemlerde de (mitraklip) islemin bir parcasi olarak
kullanilmaktadir.2*’

Kardiyak Manyetik Rezonans Goriintiileme

Kardiyak manyetik rezonans gérintlileme (MRG)septal azaltma
islemi Oncesi Ozellikle ekokardiyografinin akustik pencereleri-
nin suboptimal oldugu durumlarda kullanilabilecek bir gortin-
tlleme yontemidir. Ayni sekilde anormal yerlesimli papiller kas
varlig tespitinde kullanilabilir. Korda olmadan hipertrofiye olmus
anterolateral kasin direkt olarak mitral kapaga tutundugu durum
mid-kaviter hipertrofinin dnemli bir sebebi olup cerrahi planla-
may! degistireceginden TTE'de stphe halinde mutlaka kardiyak
MRG ile degerlendirme yapilmasi gerekmektedir. Kardiyak MRG
ayni zamanda mitral kapak anomalilerinin degerlendirilmesinde
de TOE'ye ek olarak kullanilabilir. Septal azaltma islemi éncesi
hipertrofik segmentlerin belirlenmesi ve fibrozis orani icin de
MRG'ye basvurulmasi islem basarisi icin Onerilmektedir.

Kardiyak Bilgisayarli Tomografi ve Niikleer Goriintiileme

TTE'nin suboptimal oldugu ve KMR'nin uygun olmadigr durum-
larda sol ventrikdl fonksiyonlarini degerlendirmek igin kardiyak
bilgisayarli tomografi kullanilabilir. Esas olarak alkol septal ablas-
yon Oncesi hedef septal perforatérl belirlemek icin de kullanil-
masi onerilmektedir.*2 Nukleer gorintlileme, septal azaltma
islemleri sonrasi islem basarisini degerlendirmek igin kullanilabilir.
islem basanili oldugunda perfiizyon paterninde dlizelme gor(il-
mektedir,243:244
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